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Síndrome de Rapunzel
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El síndrome de Rapunzel, descrito por primera vez por
Vaughn y cols. en 1968 (1), corresponde a un raro síndrome del
que sólo hay comunicados 25 casos en la literatura mundial
(sólo 1 de ellos en España). Se caracteriza por presentar trico-
bezoar cuyo cuerpo se aloja en el estómago y su extremo distal
se prolonga hasta el intestino delgado o el colon ascendente,
cuadros de oclusión intestinal, trastornos psiquiátricos y trico-
fagia.
Su sintomatología suele ser inespecífica, aparece casi de for-
ma exclusiva en mujeres jóvenes (2) y su evolución es habitual-
mente benigna. Se presenta un nuevo caso de este infrecuente
síndrome en el que destaca la llamativa sintomatología de la pa-
ciente.
Niña de 12 años, sin retraso mental, que acude al hospital de
urgencias por un cuadro de dolor en epigastrio de 1 semana de
evolución, astenia, anorexia y pérdida de peso. La anamnesis
reveló problemática familiar (padres ADVP, maltrato a la ma-
dre) y vómitos crónicos. No había sufrido cirugía previa abdo-
minal.
A la exploración abdominal se palpaba tumoración de con-
sistencia dura en región epigástrica, móvil, no dolorosa de unos
18 cm de diámetro. 
Las pruebas analíticas (hemograma y bioquímica) sólo mos-
traron anemia hipocroma microcítica (Hb 9,7 mg/dl) y ligero
alargamiento de los tiempos de coagulación. Resto normal. Los
marcadores tumorales CEA, Ca 125 y Ca 19.9 estaban dentro
de la normalidad. La Rx simple de tórax no evidenció alteracio-
nes destacables, salvo molde gástrico. En la Rx simple de abdo-
men era visible un desplazamiento hacia la pelvis del colon
transverso. La ecografía de abdomen informó de la existencia
de una gran masa epigástrica. En el estudio gastroduodenal se
evidenció una masa que ocupa toda la cámara gástrica (Fig. 1).
Fig. 1.- Tránsito baritado  de abdomen que muestra molde gástrico.
Se realizó una gastrostomía, con evacuación del contenido
gástrico, extrayendo una tumoración de 32 cm de longitud con
forma de cámara gástrica y constituida por pelos y restos ali-
menticios. El informe anatomopatológico fue fitotricobezoar.
Aunque se han descrito casos aislados del síndrome en di-
versas edades y sexos (3) lo habitual en su presentación es en
niñas con retraso mental o trastorno psiquiátrico. En nuestro
caso el origen del trastorno alimentario no se relaciona a retraso
mental, sino a problemática del entorno familiar.
Aunque se han descrito casos de disolución del tricobezoar
con celulosa (4), el tratamiento de elección es el quirúrgico, con
extracción de la masa, ya que una progresión de la enfermedad
podría conducir a un enfisema gástrico (5) o incluso de perfora-
ción (6).
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